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Maladie de Behget 

Vascularite non rare, le diagnostic de maladie de Behget repose, 
en Vabsence d’autres explications, sur la constatation d’aphtes 
buccaux, recidiv ant plus de 3 fois par an, associes a 2 autres 
manifestations parmi des aphtes genitaux ou des lesions oculaires 
ou cutanees. Son pronostic depend des sequelles de ces diverses 
atteintes que la corticotherapie et une prise en charge 
symptomatique peuvent controler si la maladie est reconnue. 


Bertrand Wechsler 
Le Thi Huong Du-Boutin 
Zahir Amoura* 


L a maladie de Behget, decrite en 
1937 par un deimatologue turc, est 
une vascularite moms rare qu’il n’y 
parait, puisque nous en avons observe 
pres de 800 cas, dont un tiers sont des 
patients autochtones. Ses manifesta- 
tions dermatologiques, oculaires, 
neurologiques, vasculaires, articulaires, 
digestives et parfois renales en font clai- 
rement une maladie systemique. Les 
criteres de classification intemationaux 
en ont standardise le diagnostic cli- 
nique (^.tableau), 1 mais lorsque la 
symptomatologie cutaneo-muqueuse 
est absente ou retardee le diagnostic 
de certitude reste encore impossible. 

Observee avec predilection dans les 
pays du bassin mediterraneen et au 


Japon, d’ou son nom de « maladie de 
la route de la soie », elle est en fait ubi- 
quitaire. Sa prevalence est de 80 a 
300/100000 en Turquie, 2 d’environ 
10/100 000 au Japon et de 0,6/ 1 00 000 
dans le Yorkshire 3 et le nord-ouest de 
FEspagne. 4 Outre les facteurs geogra- 


Maladie de Behget 

Criteres intemationaux 1990 
Sensibilite 91 °/o, specificite 96 % 

-4 Ulcerations orales recurrentes: 

recidivant plus de 3 fois en 12 mois 

+ 

2 des manifestations suivantes: 

I ulcerations genitales recurrentes 
I lesions oculaires 
I lesions cutanees 
I pathergy test positif 


Tableau 


en 


Criteres applicables uniquement 
'absence d'autres explications cliniques. 


phiques et (ou) environnementaux, un 
facteur genetique est vraisemblable 
compte tenu de la frequence accrue 
de Fantigene HLA-B51 chez les sujets 
atteints, mais les cas familiaux sont rares 
(moins de 5 %). Initialement conside- 
ree comme a predominance masculine, 
le sex-ratio a tendance a s ’inverser 
notamment en Extreme-Orient. 5 La 
maladie de Behget survient generale- 
ment entre 18 et 40 ans, mais des cas 
infantiles sont de plus en plus rappor- 
tes. 6 Apres Fage de 50 ans le diagnos- 
tic de premiere poussee doit etre tenu 
comme exceptionnel et recouvre le plus 
souvent une eireur de diagnostic. Laph- 
tose buccale est en regie generale le pre- 
mier symptome, les autres manifesta- 
tions survenant en moyenne dans les 
4 annees suivantes. 7 La predominance 
est masculine pour les formes symp- 
tomatiques (7/10), mais s’annule, voire 
s ’inverse, dans des etudes epidemio- 
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logiques regroupant les formes peu 
symptomatiques. 2 

La pathogenie reste inconnue et 
implique des facteurs environnemen- 
taux infectieux impliquant notamment 
le streptocoque, 8 et immunitaires qui, 
pour l’instant, sont speculates et sans 
portee pratique. Latteinte vasculaire ne 
releve pas d’anomalies authentifiees de 
l’hemostase. Le role des anticardioli- 
pines, d’une resistance a la proteine 
C activee peut etre ecarte. Par contre, 
une hyperhomocysteinemie a ete 
retrouvee par diverses equipes et 
pouirait etre un element favorisant de 
l’expression vasculaire. 9 

MANIFESTATIONS 

CUTAN EO-MUQUEUSES 

Ces manifestations sont importan- 
tes a rechercher, car elles peraiettent 
un diagnostic de quasi certitude, trois 
des quatre criteres de diagnostic etant 
cutanes. 10 Elies peuvent preceder ou 
survenir concomitamment aux autres 
elements systemiques, mais egalement 
survenir plusieurs mois, voire plusieurs 
annees, apres les autres manifestations 
expliquant d’importants retards de dia- 
gnostic. Apparemment banales, elles 
peuvent ne pas etre reperees par le 
patient et doivent etre recherchees cli- 
niquement, quelles que soient les don- 
nees de l’interrogatoire. 

Les aphtes buccaux existent dans 
98 % des cas et sont exiges dans les 
criteres internationaux ; il s’agit d’ul- 
cerations douloureuses, isolees ou mul- 
tiples, parfois precedees d’une vesicule 
ephemere ; les bords en sont nets, l’ul- 
ceration est tapis see d’un enduit 
« beurre frais », le pourtour est inflam- 
matoire et douloureux (fig. 1). Ils sie- 
gent sur la face interne des joues, le 
sillon gingivo-labial, le pourtour de la 
langue et le frein. Ils peuvent etre favo- 
rises par Falimentation (peau des fruits, 
noix, noisettes, amandes), les trauma- 
tismes dentaires, parfois par les cycles 
menstruels et les emotions. Lorsqu’ils 


sont nombreux ou de grande taille, 
ils peuvent gener Falimentation et 
l’elocution. L’evolution se fait vers la 
guerison sans cicatrice et sans adeno- 
pathie. On ne peut les differencier de 
l’aphtose buccale banale, mais leur 
nombre, leur repetition, l’invalidite 
qu’ils entrament, doivent inquieter. 



■ Ml Aphte buccal. 


Les aphtes genitaux existent dans 
60 a 65 % des cas et sont tres evoca- 
teurs de la maladie de Behget. Ils sie- 
gent chez l’homme sur les bourses, plus 
rarement sur la verge ou dans Furetre 
et chez la femme sur la vulve ou le vagin 
ou ils peuvent etre soit dissemines et 
douloureux, soit totalement latents. Les 
aphtes genitaux laissent des cicatrices 
depigmentees permettant un diagnos- 
tic retrospectif. 

Les aphtes peuvent aussi sieger sur 
l’oesophage, l’estomac, Fintestin entrai- 
nant exceptionnellement des perfora- 
tions, et sur la marge anale. 

Les autres manifestations cuta- 
nees comportent l’erytheme noueux, 
les papules, les vesicules, les pustu- 
les, le purpura, mais les plus caracte- 
ristiques sont la pseudofolliculite 
(fig. 2), pustule non centree par un fol- 
ficule pileux, et Fhyperreactivite cuta- 
nee aspecifique aux agressions de 
l’epithelium, qu’il s’agisse d’injection, 
d’eraflure superficielle ou d’intrader- 
moreaction a des antigenes varies. Ces 
lesions ont tendance a regresser spon- 
tanement et a rechuter. L’hypersensi- 
bilite est a l’origine du pathergy test 
qui est considere comme positif lors- 



IS9 Pseudofolliculite. 


qu’une papule ou une pustule est obte- 
nue 24 a 48 heures apres la piqure 
de la face anterieure de Favant-bras 
par une aiguille de 21G (8/10 mm). 
La sensibilite de ce test est diminuee 
par l’usage de materiel jetable et par 
la disinfection cutanee, c’est dire que 
dans les pays occidentaux son aide dia- 
gnostique est faible. 

MANIFESTATIONS OCULAIRES 

Elles viennent au 2 e rang par leur 
frequence et conditionnent le pronos- 
tic fonctionnel d’autant que la bilate- 
rafisation des lesions peut etre rapide. 11 

Les chambres anterieure et (ou) 
posterieure de Fceil peuvent etre tou- 
chees. 

L'uveite anterieure a hypopion , 
bien que la premiere decrite, est incons- 
tante, fugace et souvent cliniquement 
quiescente (fig. 3). Elle peut n’etre visi- 
ble qu’a Fexamen a la lampe a fente. 
Elle expose particulierement aux syne- 
chies du cristallin et a Fhypertonie ocu- 
laire par troubles de l’ecoulement de 
Fhumeur aqueuse. 



ill Uveite a hypopion. 


240 


LA REVUE DU PRATICIEN / 20 0 5 : 55 






MALADY DE BEHQET 


Uuveite posterieure est pratique- 
ment constante en cas d’atteinte ocu- 
laire. La choroi'de est la premiere tou- 
chee et subit des lesions de necrose. 
Les lesions sont generalement peri- 
pheriques et posterieures et peuvent 
evoluer vers la pigmentation. Le vitre 
est touche secondairement, perd sa 
transparence, se retracte et se durcit, 
ayant tendance a tirer sur la retine qu’il 
peut dechirer. L’angiographie a la fluo- 
resceine montre les dilatations capillai- 
res avec des zones d’obstruction et des 
fuites. Laugmentation de la permea- 
bilite vasculaire precede souvent des 
manifestations plus franches. En effet, 
la lesion piincipale semble bien etre une 
vascularite arterielle et yeineuse ayec 
des periphlebites tendant a fobstruc- 
tion tant des yeines que des arteres. 

D’autres lesions oculaires peuyent 
etre plus rarement observees : conjonc- 
tiyite, episclerite, keratite. 

Le pronostic des atteintes oculai- 
res est severe. Elies evoluent par pous- 
sees, regressent sous traitement mais 
incompletement, conduisant a des 
complications majeures : cataracte, 
hypertonie oculaire et cecite par 
atteinte du segment posterieur. Clas- 
siquement, la cecite survient dans pres 
de 50 % des cas dans les 5 ans sui- 
vant le premier signe oculaire. La prise 
en charge par des equipes specialisees 
en a transforme le pronostic : 1 6 % de 
perte oculaire a 6 ans dont 2 % de novo 
chez nos patients d’origine autochtone, 
suivis regulierement. 12 

MANIFESTATIONS 

NEUR0L0GIQUES 

Elies sont diversement appreciees, 
de 5,3 % dans une etude prospective 
turque, 13 a 35 % dans notre expe- 
rience. 14 Elies hypothequent lourde- 
ment le pronostic fonctionnel et sont 
encore une des causes de mortalite. 
Elies surviennent dans les 4 a 5 ans 
apres le diagnostic, mais peuvent, dans 
3 % des cas, preceder les autres signes 



HQEU Thrombose du sinus lateral. 


de 1 a 10 ans. Le delai diagnostique 
reste eleve (14,5 mois dans notre expe- 
rience). Elies comportent les throm- 
bophlebites cerebrales, les atteintes 
arterielle s et les atteintes du systeme 
nerveux central. 


Les thrombophlebites cerebrales 
se manifestent par un tableau d’hyper- 
tension intracranienne avec cephalees 
et oedeme papillaire de debut brutal 
(moins de 48 heures) ou progressif 
(moins d’un mois) et pouvant s’asso- 
cier a une paralysie du VI, a un defi- 
cit focal ou a des crises comitiales. Le 
Kquide cephalorachidien est toujours 
anoimal lorsqu’on combine cytologie, 
analyse chimique et prise de pression. 
Leur diagnostic et leur suivi ont gran- 
dement beneficie de Lapport de 
l’angio-IRM (imagerie par resonance 
magnetique [fig. 4]). Le traitement 
repose sur fassociation de corticoi'des 
et d’anticoagulants a dose efficace 
(heparine puis anti-vitamine K). Le 
pronostic immediat est generalement 
bon, de meme que le pronostic a long 
teraie si Ton s’assure de la disparition 
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de Foedeme papiUaire. La duree du trai- 
tement anticoagulant, qui est de toute 
fagon prolonge, reste mal codifiee et 
peut dependre de la repermeabilisa- 
tion. En cas d’airet, le relais par l’aspi- 
rine nous semble de mise. 

Uatteinte des arteres a destines 
cerebrate est exceptionnelle, mais elle 
est plus facilement authentifiee par les 
explorations en angio-IRM qui sont 
atraumatiques. 

Uatteinte du systems nerveux cen- 
tral n’est pas specifique, avec toute- 
fois une predilection pour le tronc 
cerebral et le diencephale. Elle est gene- 
ralement grave et de mauvais pronos- 
tic. L’installation se fait de fagon aigue 
ou subaigue en quelques jours, par- 
fois precedee d’une meningite puru- 
lente aseptique ou marquee par une 
fievre pouvant realiser un tableau de 
rhomb encephalite febrile. 

Cliniquement, on observe plus ou 
moins associes, dans un climat cepha- 
lalgique, un syndrome pyramidal, uni- 
ou bilateral, une hemiparesie rarement 
bilaterale, une ataxie (fig. 5). Des trou- 
bles du comportement sont frequem- 
ment retrouves, parfois avec une 
demence. Des troubles sphincteriens, 
une impuissance sont parfois observes. 



HHiilill Hypersignal intramedullaire. 



H Hypersignaux du tronc. 


Une atteinte medullaire associee ou iso- 
lee est possible (fig. 6). Le liquide 
cephalorachidien est le plus souvent 
anoimal avec une hypercytose pouvant 
en imposer pour un processus infec- 
tieux. L’lRM est Fexamen de reference 
pour le diagnostic et la surveillance evo- 
lutive des lesions parenchymateuses. 
Les lesions se repartissent preferen- 
tiellement au tronc cerebral (60 °/o) 
(fig. 7), aux noyaux gris centraux, et a 
la substance blanche sus-tentorielle 
(70 °/o) sans predilection particuliere 
pour les regions periventriculaires. 

Devolution spontanee du neuro- 
Behget se fait vers l’aggravation et la 
multiplication des lesions. Sous traite- 
ment, dont l’instauration est urgente, 
l’atteinte neurologique est reversible au 
moins partiellement. Le pronostic 
neurologique est severe : 28 °/o de reci- 
dives et 14 % dmvalides a 3 ans pour 
Kidd etaU et 50 % de dependants et 
ou de deces au-dela de 3 ans pour 
Akman-Demir etal . . 16 Dans notre expe- 
rience, portant actuellement sur une 
centaine d’observations, une evolution 
favorable sous traitement est observee 
dans 73 % des cas, avec une remission 
complete dans 46 % des cas, et des 
sequelles significative s dans 25 °/o. 
Uatteinte du tronc, du mesencephale et 
une rhombencephalite febrile sont des 


facteurs de mauvais pronostic. Les 
rechutes sont frequentes (65 % des cas) 
et sont coirelees a Finobservance the- 
rapeutique, a Farret de la corticothera- 
pie au long cours et (ou) de la colchi- 
cine, puisqu’elles ne sont observees que 
dans 21 % des cas lorsqu’un suivi regu- 
lier peut etre obtenu. La duree du trai- 
tement est mal codifiee, mais la possi- 
bilite de rechutes tardives conduit, dans 
notre experience, a poursuivre un trai- 
tement d’entretien de tres nombreu- 
ses annees, voire indefiniment. 

ATTEINTE VASCULAIRE 

Elle est tres particuliere et evoca- 
trice, 17 car elle associe des thrombo- 
ses veineuses et des thromboses et (ou) 
anevrismes arteriels. Bien qu’elles puis- 
sent leur etre associees, ces complica- 
tions ne relevent pas d’anomalies 
authentifiees de Fhemostase (anti-car- 
diofipines, resistance a la proteine C, 
mutation du facteur Ifi Y. . .), mais cor- 
respondent vraisemblablement a des 
anomalies parie tales encore mal elu- 
cidees. Une hyperhomo cysteinemie 
parfois retrouvee pouirait jouer un role 
aggravant et representer un facteur 
environnemental. La thrombose peut 
s’associer a un syndrome febrile et 
inflammatoire biologique, par ailleurs 
tres rarement rencontre dans la maladie 
de Behget. Ces thromboses, recidi- 
vantes, doivent surprendre, car elles 
surviennent chez un sujet jeune, le plus 
souvent sans facteur usuel de risque 
vasculaire autre qu’un tabagisme. 

Les thromboses veineuses survien- 
nent dans pres de 30 % des cas. 

Les thromboses veineuses superfi- 
cielles sont fugaces et migratoires et 
retrouvees a l’interrogatoire ; elles peu- 
vent etre prises pour des erythemes 
noueux. 

Les thromboses veineuses profon- 
des peuvent toucher tous les troncs vei- 
neux, mais predominent aux membres 
inferieurs. 18 II s’agit de thrombus 
inflammatoires et adherents aux parois 
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vasculaires, expliquant leur moindre 
caractere emboligene (10 a 15 % des 
cas de thrombose). Leur originalite 
tient au calibre des troncs touches 
(ilio-femoral, tenitoire cave superieur 
et [ou] cave inferieur [fig. 8]) et a 
certaines localisations (outre les throm- 
boses veineuses cerebrales, les throm- 
boses des veines sus-hepatiques [Syn- 
drome de Budd-Chiari] dont le mauvais 
pronostic peut conduire a des gestes 
de revascularisation, voire a une trans- 
plantation hepatique). 



MUill Thrombose cave inferieure. 


Les atteintes arterielles sont actuel- 
lement mieux reconnues et observees 
dans 3 a 5 % des cas selon les series 
et chez 1 malade sur 3 dans des series 
autopsiques. II peut s’agir de throm- 
boses et (ou) d’anevrismes, veritables 
« aphtes arteriels », siegeant sur tous 
les vaisseaux avec une predilection 
pour les membres inferieurs, l’aorte, les 
arteres pulmonaires. 

L’atteinte arterielle est particuliere 
par: 

— Fassociation frequente a des 
thromboses veineuses associees (65 % 
dans notre experience) ; 

— la multiplicite des atteintes sur plu- 
sieurs sites arteriels (fig. 9); 

— Fassociation concomitante d’ane- 
vrismes et de thromboses; 

— le caractere post-traumatique 
(arteriographie, catheterisme arterief gaz 
du sang, biopsie pulmonaire [fig. 10], 
pontage arteiiel expliquant Importance 
des recidives post-chirurgicales) ; 


— la mortalite (20 °/o) dans une 
maladie ou le pronostic vital est rare- 
ment engage; 

— le mauvais pronostic de la chi- 
rurgie vasculaire dont les suites sont 
marquees par de nombreuses reinter- 
ventions dues a une thrombose du 
greffon ou a une recidive anevrismale 
aux points d’anastomose, justifiant une 
prise en charge medicale parallele. 



iMliH Faux anevrismes femoraux 
multiples. 


Les atteintes cardiaques 19 touchent 
les trois tuniques: myocardite, dont 
on peut rapprocher les troubles du 
rythme; endocardite avec valvulopa- 
thie aortique ou mitrale, endocardites 
fibroblastiques parfois compliquees de 
thrombus intracavitaires ; pericardites 
parfois inaugurales, volontiers recidi- 
vantes, et quelquefois associees a une 
coronaropathie. L’atteinte coronaire est 
en effet possible avec des anevrismes 
et des thromboses compliques d’in- 
farctus myocardique, d’hemopericarde 
et (ou) de mort subite. 


ATTEINTE ARTICULAIRE 

Elle est frequente dans notre expe- 
rience elle est retrouvee dans 54 % des 
cas et dans 68,3 % des cas d’une serie 
tunisienne recente. 20 Kim et al. 2X sont 
les seuls a noter une preponderance 
feminine (89 % contre 59 °/o) et signa- 
lent qu’apres 45 mois de suivi moyen, 
70 % des patients ont au moins eu un 
episode articulaire et 25 % d’entre eux 
un epanchement articulaire. L’atteinte 
articulaire est precoce et peut preceder 
de plusieurs annees les autres mani- 
festations. II s’agit d’arthralgies et (ou) 
d’oligo-arthrites inflammatoires gene- 
ralement fixes, recidivantes et asyme- 
triques, siegeant au niveau des gros- 
ses articulations (genoux, chevilles). 
Les radiographies sont normales, tout 
au plus existe-t-il des erosions osteo- 
cartilagineuses ou de minimes pince- 
ments. Les lesions osteolytiques sont 
rares. La ponction articulaire met en 
evidence un liquide visqueux, inflam- 
matoire, riche en cellules notamment 
en polynucleaires. L’histologie, rare- 
ment pratiquee, met en evidence une 
hyperplasie villeuse moderee avec des 
necroses de surface, une hyperplasie 



mm Anevrisme pulmonaire post- 
biopsie. 
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ou une destruction partielle de la cou- 
che bordante, une sclerose du tissu 
de soutien, une multiplication des sec- 
tions vasculaires avec epaississement 
des parois vasculaires et thromboses, 
enfin un infiltrat inflammatoire peri- 
vasculaire, temoin la encore de la vas- 
cularite. En IRM est signale un epais- 
sissement synovial avec epanchement 
et des hypersignaux musculaires en 
sequence T2. L’atteinte musculaire cli- 
nique est par contre rare et s’exprime 
essentiellement par des myalgies dif- 
fuses ou predominant aux muscles 
proximaux; une myosite vraie est pos- 
sible, pouvant evoquer une thrombo- 
phlebite. 

L’association a une authentique 
spondylarthrite ankylosante chez des 
sujets HLA-B27 est signalee. 

AUTRES ATTEINTES 

L’atteinte renale est exception- 
nelle 22 et n’a fait l’objet que de 
quelques publications rapportant des 
lesions de glomerulopathie prolifera- 
tive, d’amylose AA, d’atteinte vascu- 


laire et de nephropathie interstitielle. 
Toutefois, chez des sujets asymtoma- 
tiques, la pratique systematique de la 
ponction-biopsie renale a pu mettre 
en evidence des depots glomerulai- 
res mesangiaux et extramembraneux 
de C3, parfois associes a des depots 
d’immunoglobuline (Ig) A, d’IgG ou 
de C3 et une inflammation des arte- 
res interlobulaires. 

L’atteinte testiculaire ou epididy- 
maire est rapportee par divers auteurs 
de meme que l’uretrite. Elle serait de 
mauvais pronostic. 

RISQUE DE LA MALADIE DE BEHQET 

Devant une suspicion clinique du 
diagnostic, il n’existe aucun critere bio- 
logique d’appoint. Le groupage dans 
le systeme HLA n’a qu’un interet epi- 
demiologique. Les anomalies retrouvees 
sont inconstantes et aspecifiques : 
hyperleucocytose a polynucleaires neu- 
trophiles ; anomalies de la fibrinolyse, 
elevation du facteur VIII, presence de 
complexes immuns circulants, cryo- 
globulinemie. 


Des donnees nouvelles pour comprendre 


M eme si les mecanismes 1 qui presi- 
dent a I'apparition des lesions de la 
maladie de Behget sont pour I'es- 
sentiel inconnus, de nouvelles donnees ex- 
perimentales permettent de proposer un 
modele physiopathologique. La presence 
de I'allele HLA-B51 est significativement 
associee avec la maladie de Behget. La 
signification fonctionnelle de la presence 
du HLA-B51 reste toutefois indeterminee 
et a justifie la recherche d'autres genes de 
susceptibility. Une place particuliere est 
a fai re aux genes MICA et MICB(MHC class 
I related A and B). La frequence de I'al- 
lele MICA A6 au cours de la maladie de 
Behget est aussi forte que celle de HLA- 


B51. MICA est situe dans le complexe ma- 
jeur d'histocompatibilite de classe I, et 
est en fort desequilibre de liaison avec I'al- 
lele HLA B. II est done impossible de sa- 
voir actuellement si I'association de la 
maladie de Beghet avec HLA-B51 n'est pas 
en fait liee a I'association maladie de Beghet- 
MICA. MICA code une proteine exprimee 
par les epitheliums, notamment digestifs, 
en reponse a un stress cellulaire. MICA 
serait capable de presenter des peptides 
bacteriens aux lymphocytes T y5. II existe 
une augmentation des lymphocytes Ty5 
actives au cours de la maladie de Behget 
qui pourrait etre liee a une hyperstimula- 
tion par des antigenes bacteriens pre- 
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La biopsie cutanee d’une intrader- 
moreaction au serum physiologique 
peimet d’observer une vascularite avec 
depots de complement. La sensibilite 
et la specificite de ce test ne sont pas 
codifiees. 

Meme en Fabsence de traitement 
etiologique, reconnaitre la maladie est 
toutefois important. 

Le diagnostic permet en effet : de 
mieux adapter la surveillance aux com- 
plications previsibles de la maladie ; 
d’eduquer le patient a prendre en 
consideration des phenomenes appa- 
remment benins; de proposer des 
therapeutiques symptomatiques dont 
le maintien prolonge, voire indefini, 
permet des recuperations parfois 
inesperees, limite les sequelles et pre- 
vient les rechutes. En effet, le risque 
de la maladie de Behget n’est pas une 
mortalite accrue, exception faite des 
rares atteintes arterielles, mais une 
degradation fonctionnelle progres- 
sive, liee aux sequelles cumulatives 
des atteintes oculaires et (ou) neuro- 
logiques. 


maladie de Behget 

sentes par une proteine MICA particuliere. 
Ces lymphocytes T y5 secretent des 
quantites accrues de cytokines comme 
le tumour necrosis factor ( TNF). Le TNF 
est capable de generer une cascade pro- 
inflammatoire, avec une augmentation 
des autres cytokines (interleukines 8 et 
1), de recruter et d'activer des polynu- 
cleaires neutrophiles. L'agression des 
endotheliums et des epitheliums par les 
neutrophiles actives serait a I'origine des 
lesions observees au cours de la maladie 
de Behget. 


1. Lehner T. Immunopathogenesis of Behget's 
disease. Ann Med Intern 1999; 150: 483-7. 
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TRAITEMENT 


Le traitement de la maladie de Beh- 
get repose, comme dans les autres vas- 
cularites, sur la corticotherapie. 

Elle est efficace par voie locale 
(uveite anterieure) et par voie generate. 
Les indications indiscutables en sont 
l’atteinte oculaire et (ou) neurologique 
aux doses initiales de 1 mg/kg/jour. 
Des bolus de methylprednisolone (1 g 
par voie intraveineuse [i.v.] sur 3 heu- 
res) sont employes en initiation thera- 
peutique dans les formes graves et evo- 
lutives. Cette corticotherapie, une fois 
debutee, est poursuivie aux doses cFat- 
taque au moins 6 semaines et diminuee 
selon les modalites habituelles de 10 % 
environ tous les 8 jours. Si la cortico- 
resistance est exceptionnelle, la corti- 
codependance est la regie. Le sevrage 
en corticoides expose aux rechutes et 
une corticotherapie cFentretien (5 a 
10 mg/jour) est preferable, notamment 
lorsque Fetat sequellaire fait redouter 
toute rechute supplementaire. La cor- 
ticotherapie prolongee a ses complica- 
tions propres, notamment sur le meta- 
bolisme osseux, imposant ses mesures 
preventives propres. 

Le traitement anticoagulant est asso- 
cie lorsque Fatteinte des vaisseaux est 
predominante. L’association heparine- 
corticotherapie aggravant l’osteopo- 
rose, un relais par une anti-vitamine K 
doit etre entrepris. 

Les traitements immunodepresseurs 
facihtent le sevrage cortisonique mais 
ne doivent pas etre employes seuls, 
notamment du fait de leur latence d’ac- 
tion. Les plus utilises sont: le cyclo- 
phosphamide (per os 2 mg/kg/24 h, 
ou en bolus i.v. mensuels 750 mg a 1 g), 
Fazathioprine (2,5 mg/kg/24 h); le 
chloraminophene est de moins en mois 
utilise du fait du risque leucemogene 
a long teime ; quelques travaux concer- 
nent le methotrexate aux doses de 
0,3 mg/kg per os 1 fois par semaine 
et repartis en 3 prises. 


M A L A D LE DE BEHCET 


Le risque oncogene a long terme 
des immunodepresseurs fait reserver 
ceux-ci aux formes majeures de la 
maladie, menagant le pronostic vital 
et (ou) fonctionnel. 

Les plasmaphereses et les immu- 
noglobulines par voie intraveineuse 
n’ont donne lieu qu’a quelques etu- 
des non randomisees. Par contre, l’in- 
terferona et Finfliximab sont effica- 
ces dans des formes resistantes aux 
autres immunosuppresseurs, 23 25 mais 
la encore Feffet est le plus souvent 
suspensif. 

L’efficacite des therapeutiques dites 
de fond est difficile a apprecier. Par ana- 
logic a son action dans Faphtose banale 
la colchicine est tres employee. 26 Dans 
notre experience, la prescription conti- 
nue de colchicine aux doses de 1 a 
2 mg/24 heures et d’anti-agregeant pla- 
quettaire (aspiiine) est active dans les 
formes articulaires et dans les formes 
cutaneo-muqueuses en diminuant le 
nombre, Importance et la repetition 
des lesions. Elle pouirait avoir un role 
preventif sur les poussees, d’autant que 
celles-ci ont pu etre observees a son 
arret intempestif. 27 La disulone (apres 


elimination d’un deficit en G6PD), le 
thalidomide 28 sous couvert d’une sur- 
veillance electromyographique peuvent 
etre parfois utiles. La pentoxifylline, par 
une action anti-TNL ( v . encadre), a ete 
rapportee comme efficace sur les 
lesions cutanees mais n’a pas fait Fob- 
jet d’etudes controlees. 29 

La ddosporine est d’efficacite demon- 
tree, elle est contre-indiquee en cas d’at- 
teinte neurologique et le risque de 
nephropathie induite en limite Femploi. 

CONCLUSION 

Si de nombreux progres restent a 
faire pour ameliorer les criteres dia- 
gnostiques et la comprehension patho- 
genique de la maladie, sa meilleure 
connaissance a ameliore le delai dia- 
gnostique. Une bonne utihsation des 
outils therapeutiques, bien que symp- 
tomatiques et done suspensifs, en 
transforme le pronostic. Comme pour 
toute maladie chronique, une educa- 
tion des malades doit ameliorer Fob- 
servance et le recours rapide aux the- 
rapeutiques actives. C’est un des buts 
des associations de malades qui se sont 
recemment creees. ■ 


SUMMARY Behcet's disease 

Behget's disease is a vasculitis of unknown origine. Mucocutaneous manifestations are 
necessary for diagnosis. Ocular and neurological involvements can lead to severe impairment. 
Arterial involvement may be lethal. Treatment is only symptomatic using steroids, colchicine 
and antiaggregant therapy. Immunosuppressive drugs are generally given for severe 
manifestations resistant to conventional therapy. Alpha interferon and infliximab are interesting 
in case of failure or relapses despite treatment. As in all chronic diseases, education and good 
observance are needed to improve prognosis. 


Rev Prat 2005; 55 : 259-46 


RESUME Maladie de Behget 

La maladie de Behget est une vascularite d'origine inconnue. L'atteinte cutanee permet son 
diagnostic, mais le pronostic fonctionnel est domine par les atteintes oculaires, neurologigues. 
L'atteinte veineuse est freguente; et l'atteinte arterielle conditionne en partie le pronostic vital. 

Le diagnostic repose sur des criteres clinigues de classification expliguant le retard dans les 
formes ou l'atteinte cutaneo-mugueuse est retardee ou absente. Le traitement, symptomatigue, 
repose sur les corticoTdes, la colchicine, les anti-agregeants. Les immunosuppresseurs, 
systematigues pour certains, sont le plus souvent reserves aux formes severes ou 
corticodependantes. L'interferona et les anti-TNF sont utiles en cas d'echec. Comme toute 
maladie chronigue, I'education et I'observance du patient sont indispensables pour ameliorer 
le pronostic. ^ 
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